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RESUMO 


Objetivo: este trabalho analisa as alterações ultrassonográficas que caracterizam a 
sindrome de Cruveilhier-Baumgarten (SCB), com suas alterações clínicas. A SCB ca- 
racteriza-se pela veia paraumbilical proeminente, com dilatação das veias superficiais 
da parede abdominal de aspecto radiado provenientes do umbigo dos pacientes com 
hepatopatia crônica e hipertensão portal. Casuística e métodos: em avaliação ultras- 
sonográfica de 60 pacientes com diagnóstico de hepatopatia crônica com hipertensão 
portal foram encontrados quatro casos com a SCB em que foi realizado o estudo por 
meio do doppler colorido. Resultados: todos os pacientes avaliados eram do gênero 
masculino, estavam na terceira década de vida, tinham história de esplenomegalia, va- 
rizes na parede abdominal e eram portadores de esquistossomose e aspecto histopato- 
lógico de cirrose micronodular. Foram analisados também dois pacientes com varizes 
do esôfago sem clinica de hematêmese. Ultrassonograficamente, todos os pacientes 
tinham sinais de hepatopatia crônica com esplenomegalia, com fluxo hepatopetal em 
todos os segmentos da veia porta e fluxo hepatofugal nas veias que deixam o fígado 
(veia paraumbilical no ligamento falciforme e nas veias superficiais da parede abdomi- 
nal anterior). Conclusão: a SCB caracteriza-se pela associação de sinais de hepatopatia 
crônica com esplenomegalia, veias paraumbilicais com aumento de calibre (hiperten- 
são porta) e com fluxo para as veias superficiais da parede abdominal, que se acham 
dilatadas na região umbilical e com sopro à ausculta pelo ultrassom e ao exame físico. 


Palavras-chave: Hipertensão Portal; Sindrome de CruveilhierBaumpgarten; Hepatopa- 
tias; Ultrassonografia Doppler em Cores. 


ABSTRACT 


Objective: The purpose of this paper is to analyze the sonographic changes that charac- 
terize the CruveilhierBaumgarten syndrome and its clinical charactheristics. Cruveilhier- 
Baumgartem syndrome is characterized by a prominent paraumbilical vein, with dilatated 
superficial veins of the abdominal wall radiating from the umbilicus of patients with chronic 
liver disease and portal hypertension. Patients and methods: In a sonographic evaluation of 
60 patients diagnosed with chronic liver disease with portal hypertension we found 4 cases 
of Cruveilhier-Baumgarten syndrome, which we studied with color doppler sonography. 
Results: All patients were male, in their third decade of life, with a clinical history of spleno- 
megaly and varicose abdominal wall veins. Patients had schistosomiasis and micronodular 
cirrhosis on hystopathological examination. We also evaluated two patients with esopha- 
geal varices without hemathemesis. All patients had ultrasound signs of splenomegaly and 
chronic liver disease, with hepatopetal flow in all segments of the portal vein and hepatofu- 
gal flow in the efferent veins of the liver (paraumbilical vein in the falciform ligament and the 
anterior abdominal wall surface veins). Conclusion: CBS is charactherized by the association 
of signs of chronic liver damage with splenomegaly, distention of paraumbilical veins (portal 
hypertension) and blood flow towards the superficial abdominal wall veins, which are 
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dilated in the umbilical region, associated with an audible 
bruit in both clinical and sonographic examination. 


Key words: Hypertension, Portal; Cruveilhier-Baumgarten 
Syndrome, Liver Diseases; Ultrasonography, Doppler, Color. 


INTRODUÇÃO 


A sindrome de Cruveilhier-Baumgarten (SCB) foi 
descrita inicialmente por Pégot, em 1833, por Cruvei- 
lhier, em 1852 e por Von Baumgarten, em 1907. 

É caracterizada pela presença de veia paraum- 
bilical muito proeminente ou veia umbilical recana- 
lizada associada à hipertensão portal, com cirrose 
compensada ou fígado normal em pacientes com 
perviabilidade congênita da veia umbilical.? O diag- 
nóstico é sugerido pelas veias superficiais da parede 
abdominal dilatadas, de aspecto radiado, provenien- 
tes do umbigo, chamado de “cabeça de medusa”.*º 
associada ao sopro na região umbilical.º É possível 
ouvir-se um murmáúrio (sinal de Cruveilhier-Baum- 
gartem) quando é colocado o estetoscópico sobre os 
vasos dilatados, consequente ao fluxo aumentado e 
turbilhonado do sangue nesses vasos. 

Não se procede à distinção entre doença e SCB. 
A diferença seria apenas relacionada à precocidade 
com que se instala a hipertensão portal. 

Este trabalho relaciona as alterações clínicas e ul- 
trassonográficas observadas na SCB. 


CASUÍSTICA E MÉTODOS 


Foram avaliados 60 pacientes com diagnóstico 
clínico de hepatopatia crônica e hipertensão portal 
que realizaram exames ultrassonográficos com dop- 
pler colorido no período de janeiro de 1996 a dezem- 
bro de 2006. 


Desses pacientes, foram encontrados quatro com 
o diagnóstico de SCB, que foram analisados à ultras- 
sonografia. 

O aparelho utilizado de ultrassonografia foi da 
marca Toshiba, modelo Power Vision 6000 com son- 
das de banda larga, multifrequencial de 3-5 mHz con- 
vexo e 7-10 mHz linear com doppler colorido. 

As documentações dos exames foram realizadas 
a partir de captura de imagens do Sismed. 


RESULTADOS 


Todos os pacientes avaliados eram do gênero 
masculino, estavam na terceira década de vida, ti- 
nham história clínica de esplenomegalia, varizes na 
parede abdominal, esquistossomose e aspecto histo- 
patológico de cirrose micronodular. Estavam incluí- 
dos dois pacientes com varizes do esôfago e hematê- 
mese. (Tabelas 1 e 2, Figuras 1 a 7). 


Tabela 2 - Achados ultrassonográficos encontrados 
em todos os pacientes avaliados, através da ultrasso- 
nografia convencional com Doppler colorido 


1 Ecotextura grosseira e superfície nodular 
Z Contornos hepáticos irregulares e grosseiramente serrilhados 
3 Lobo esquerdo hepático aumentado e o direito reduzido 
4 Dilatação das velas porta e esplênica 
5 Espessamento da parede da vesícula biliar 
6 Espessamento ecogênico periportal 
do hilo hepático até a periferia do fígado 
] Aumento do calibre da vela porta, principalmente à esquerda 
8 Fluxo nas velas porta direita e esquerda, de aspecto hepatopetal 


9  Colaterais das veias porta direita e esquerda de aspecto hepatofugal 


Veia umbilical se dilata seguindo o ligamento falciforme e ligando a 
vela porta esquerda as velas superficiais da parede abdominal an- 
10  terior para o umbigo e do umbigo para as velas epigástricas superior 
ou inferior ou através das velas subcutâneas na parede abdominal 
anterior “cabeça de medusa” para alcançar veia cava inferior(VCI) 


Tabela 1 - Achados Clínicos de todos os pacientes com hipertensão portal examinados à ultrassonografia 


1 Masc 30 
2 Masc 34 
3 Masc 31 
4 Masc 99 
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Esplenomegalia, varizes esofágicas e na parede abdominal 
Esplenomegalia, varizes na parede abdominal 
Esplenomegalia, varizes na parede abdominal 


Esplenomegalia, varizes esofágicas e na parede abdominal 


Esquistossomose Cirrose micro-nodular 


Esquistossomose Cirrose micro-nodular 
Esquistossomose Cirrose micro-nodular 


Esquistossomose Cirrose micro-nodular 
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Figura 4 - Ultrassonografia hepática com Doppler Colori- 
do. Fígado apresentando alterações texturais de aspecto 
crônico, e a veia paraumbilical ligando as veias superfi- 
ciais da parede abdominal com fluxo hepatofugal. 
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Figura 1 - Hipertensão portal cirrótico (Foto cedido 
pelo Prof. Dr. José de Laurentys-Medeiros). 





Figura 5 - Ultrassonografia hepática. Aumento do calibre 
da veia porta (17,4mm) e da veia esplênica (11,)0mm). 





Figura 2 - Ultrassonografia hepática com Doppler colori- 
do. Acentuada hiperecogenicidade da parede periportal. 


Figura 6 - Ultrassonografia hepática com Doppler Colori- 
Aumento do calibre da veia porta com fluxo hepatopetal. 


do. Demonstrando a veia paraumbilical esquerda ligan- 
do as veias superficiais da parede abdominal. 


e. 
] a 
UNGEL ECA f a £ 
FICADO 
as 
" PQRTA 
a] | , 


vV.rORTA 





Figura 3 - Ultrassonografia hepática. Fígado apresen- Figura 7 - Ultrassonografia hepática com Doppler Co- 
tando alterações texturais de aspecto crônico. À veia | lorido. Demonstrando a veia paraumbilical esquerda 
paraumbilical dilatada seguindo o ligamento falciforme. contornando o fígado. 
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Figura 8 - Ultrassonografia abdominal superficial. Va- 
rizes ao nível do umbigo. 


DISCUSSÃO 


À combinação de esplenomegalia e hipertensão 
portal é frequentemente encontrada em pacientes 
com cirrose hepática ou trombose da veia porta. O 
diagnóstico de SCB é feito se é demonstrada a veia 
paraumbilical.! A documentação da veia paraumbi- 
lical recanalizada por meio da ultrassonografia com 
doppler colorido é, portanto, sinal específico de hi- 
pertensão portal de causa hepática e pós-hepática.” 

Os aspectos ultrassonográficos encontrados nes- 
te trabalho foram: ecotextura grosseira e superfície 
nodular; contornos hepáticos irregulares e grosseira- 
mente serrilhados; lobo esquerdo hepático aumenta- 
do e o direito reduzido; espessamento da parede da 
vesícula biliar; espessamento ecogênico periportal 
estendendo-se do hilo hepático até a periferia do fi- 
gado; dilatação das veias porta e esplênica; aumento 
do calibre da veia porta, principalmente à esquerda; 
fluxo nas veias porta direita e esquerda, de aspecto 
hepatopetal; colaterais das veias porta direita e es- 
querda, de aspecto hepatofugal”; veia paraumbilical 
dilatada seguindo o ligamento falciforme e ligando 
a vela porta esquerda às veias da parede abdominal 
anterior para o umbigo e do umbigo para as velas 
epigástricas superior ou inferior ou através das veias 
subcutâneas na parede abdominal anterior “cabeça 
de medusa”, para alcançar a VCI. O exame de 55 pa- 
cientes com ultrassonografia com doppler colorido 
em pacientes com veia paraumbilical recanalizada 
encontrou 39 deles com a clássica circulação veno- 
sa hepática da SCB, isto é: fluxo hepatopetal em to- 
dos os segmentos da veia porta e fluxo hepatofugal 
deixando o fígado através da veia paraumbilical no 
ligamento falciforme para se juntar às veias da pare- 
de abdominal anterior. 
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A presença ou ausência da arborização intra-he- 
pática depende do valor funcional da veia paraumbili- 
cal. Quanto maior for o calibre dessa veia, menor será 
a arborização intra-hepática. A falta da arborização, 
inicialmente, se faz sentir apenas no ramo esquerdo 
da veia porta, também atingindo, com o acentuado 
desenvolvimento da veia umbilical, seu ramo direito. 

Na SCB o ramo esquerdo é mais volumoso, pelo 
fato de receber a maior quantidade do sangue portal, 
que ganhará a veia cava inferior por intermédio da veia 
paraumbilical. O ramo portal esquerdo aparece como 
a verdadeira continuação do tronco da veia porta. Isso 
é consequência da passagem do grande volume do 
sangue portal pela veia paraumbilical, que tem origem 
no ramo portal esquerdo. No entanto, a bifurcação 
das velas porta é quase sempre visível. Parece que a 
presença da veia umbilical pérvia previne a formação 
de varizes esolágicas com hematêmese em pacientes 
com a SCBº, por descomprimir o sistema portal.!º 

No trabalho de Aagaard et al., em 1982!, em que fo- 
ram examinados 107 pacientes com cirrose hepática 
e hipertensão portal, detectaram-se, por esplenopor- 
tografia, 28 pacientes (26%) com a veia paraumbilical 
recanalizada. Esses autores concluíram que a recana- 
lização da veia paraumbilical ocorre frequentemente 
em cirrose hepática e hipertensão portal. Mesmo com 
as velas paraumbilicais dilatadas e a maciça comuni- 
cação espontânea portossistêmica observadas, foram 
incapazes de aliviar a hipertensão portal, prevenir a 
formação de varizes esofágicas ou proteger contra 
sangramento nas varizes esolágicas e ascite. Em nos- 
so estudo constatamos dois pacientes com varizes 
esofágicas sem hematêmese em sua evolução clinica. 

Com o uso de ultrassom com doppler colorido foi 
possível avaliar a presença e a direção do fluxo des- 
sa rota colateral portossistêmica comunicando a vela 
paraumbilical com a veia porta esquerda e as velas 
da parede abdominal anterior, que é caracterizada 
como “cabeça de Medusa. 


CONCLUSÃO 


Sinais de hepatopatia crônica com esplenome- 
gallia com vela paraumbilical dilatada são achados 
de hipertensão portal, porém quando elas se ligam 
às velas superficiais da parede abdominal dilatadas 
na região umbilical associadas à ausculta de sopro 
nesses vasos (Visto pelo ultrassom e ao exame físico), 
denomina-se SCB. 


A SCB clássica caracteriza-se pelo fluxo hepato- 


petal em todos os segmentos da veia porta e fluxo 
hepatofugal nas veias que deixam o fígado (veia pa- 
raumbilical no ligamento falciforme e nas veias da 
parede abdominal anterior). 
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